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RESUMO: A fibrodisplasia ossificante progressiva ¢ uma doenga rara que
afeta os tecidos de origem conjuntiva, principalmente musculos e
articulagdes. Caracteriza-se por ossificagcdes inespecificas, o que resulta na
limitagdo de movimentos, podendo até mesmo levar a alteragdes
respiratorias pelo comprometimento da musculatura intercostal. Este artigo
relata um caso dessa doenga com envolvimento maxilo-facial e a conduta
adotada, embasado numa breve revisao de literatura.

Palavras-chave: Doenca do tecido conjuntivo, miosite ossificante,
calcinose.

ABSTRACT: Fibrodysplasia ossificans progressive is a rare condition that
affects tissues with conjuntive origin, mainly muscles and joints. It is
characterized by inespecific ossifications that result in movement limitations,
even leading to respiratory complications by intercostal musculature
involvement. This article reports a case of this disease with maxillofacial
involvement and approach adopted, based on a brief literature review.

Key-words: Conective tissue disease, myositis ossificans, calcinosis.
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INTRODUCAO

A fibrodisplasia ossificante progressiva (FOP) ¢ uma doenca
autossomica dominante rara. Estima-se que ocorra um novo caso da
doenca para cada dois milhdes de nascimentos (BRIDGES et al., 1994;
SENDUR; GURER, 2006). A maioria, cerca de 96% dos portadores de
FOP, apresenta deformagdo nos haluces (dedo grande do pé) ja ao
nascimento. As ossificacdes iniciam-se ainda na infancia, por volta dos 3
a 4 anos de idade, e geralmente ocorrem de forma espontanea, podendo,
no entanto, serem induzidas apds traumas leves, processos infecciosos, ou
at¢ mesmo posteriormente a tratamentos médicos e odontoldgicos
inadvertidos, como nos casos desencadeados apods injegdes
intramusculares e anestesia intraoral (KAPLAN et al., 2003; LUCHETTI
et al., 1996).

A limitacdo dos movimentos, imposta pelas formagdes dsseas nas
articulagdes, ¢ a caracteristica de maior relevancia para os portadores de
FOP, afetando, principalmente, a coluna, o quadril e as articulagdes
periféricas (MEILJ; BECKING; WAAL, 2006).

O quadro clinico € caracterizado por sinais inflamatorios, com dor,
enrijecimento peri-articular e perda gradativa da capacidade funcional da
area afetada, sendo sua progressdo no sentido axial-caudal e proximal-
distal. O paciente apresenta também uma limitada expansdo das paredes
toracicas, o que resulta em importantes problemas cardiopulmonares,
além de um comprometimento funcional dos pulmdes, favorecendo a
instalagdo de quadros infecciosos. Em muitos casos, ocorre a diminuigdo
da condugdo auditiva ou até mesmo surdez (BRIDGES et al., 1994;
JUNIOR et al., 2005).

A FOP ¢ uma doenca que exige, por parte da equipe médica, um
diagndstico precoce a fim de diferenciar as ossificacdes de outras
patologias que possam porventura apresentar quadro clinico semelhante,
fazendo diagnostico diferencial para a calcinose idiopatica universal,
dermatomiosite, calcinose idiopatica tumoral e doengas relacionadas a
altera¢des no metabolismo 6sseo (PALHARES; LEME, 2001).

Portadores de FOP produzem grande quantidade de proteina
osteomorfogenética tipo 4 (BMP4) e produzem pequenas quantidades das
proteinas que bloqueiam e suprimem a acdo da BMP4. A BMP4 ¢ uma
proteina que estimula a producdo 6ssea e ¢ sintetizada pela musculatura
esquelética, podendo também ser produzida nos locais de traumatismo em
tecidos moles. Em condi¢gdes normais, a BMP4, como feedback negativo,
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estimula a produ¢do de alguns antagonistas das BMPs, resultando na
inibi¢do de sua atuagdo, interrompendo a produ¢do 6ssea. Nos pacientes
com FOP, esse processo ndo acontece devido a falta de proteinas
inibitorias e excesso de BMP4. A proteina BMP4 estd localizada no
cromossomo 14q22-q23, onde estdo sendo pesquisadas existéncias de
mutagdes nesse gene ou na regido de seu promotor (KAPLAN et al.,
2006; 2003; MELJ; BECKING; WAAL, 2006; SHORE et al., 2006).

Gannon et al. (2001) reportaram o envolvimento de mastocitos na
etiopatogenia da FOP. Para os autores, os mastocitos estdo presentes em
todos os estagios de evolugdo da FOP, sendo mais abundante no estagio
fibro-proliferativo-vascular. Acredita-se ser a fase de mobilizagdo e
ativagdo inflamatoria dos mastocitos o alvo para intervengdes
farmacologicas.

Os bisfosfanatos, drogas inibidoras do metabolismo 0sseo,
resistentes a hidrélise enzimatica, vém sendo utilizados em pacientes
portadores de FOP, apesar de ndo se saber o real mecanismo de acdo
desses farmacos na prevencao de ossificagdes heterotdpicas. No entanto,
estudos in vitro mostram que esses farmacos adsorvem os cristais de
hidroxiapatita, diminuindo a formacdo oOssea heterotopica durante o
estagio ativo da doenca (PALHARES; LEME, 2001; SENDUR; GURER,
2006).

Tentativas intempestivas de correcdo cirirgica das calcificagdes,
especialmente das anquiloses articulares, resultam em formagao de novas
massas Osseas ainda maiores que as anteriores (MEIJ; BECKING;
WAAL, 2006).

Este artigo objetiva relatar um caso de um paciente do género
masculino com diagndstico de fibrodisplasia ossificante progressiva,
embasado numa breve revisdo de literatura.

RELATO DE CASO

Paciente do género masculino, 17 anos, leucoderma, compareceu
ao Servigo de Cirurgia e Traumatologia Buco-Maxilo-Facial do Hospital
Santo Antonio (Salvador-Bahia), queixando-se de dor na regido do
terceiro molar inferior esquerdo.

Ao exame clinico, observou-se limitagao de abertura bucal ¢ um
quadro de pericoronarite relacionado ao terceiro molar inferior esquerdo,
que se encontrava semi-incluso. Alguns aspectos gerais do paciente
chamaram a aten¢do: grande limitagdo funcional, com presenca de uma
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rigidez difusa, reducdo significativa na mobilidade das articulagdes
periféricas e também atrofia muscular.

Questionado sobre essas caracteristicas, o paciente afirmou que ja
as possuia desde idade tenra. Apresentava ainda, importante limitagao dos
movimentos do brago direito ocasionada ap6s uma flebite, quando o
paciente submeteu-se a coleta de sangue para exames de rotina. A regiao
cervical também apresentava hipomobilidade.

Verificou-se, ainda, valgismo (curvatura) dos primeiros dedos
(pododactilos) de ambos os pés e um encurtamento desse dedo no pé
esquerdo. O paciente apresentou seu irmao, que também exibia essas
mesmas caracteristicas, exceto a limitacdo da abertura de boca. O irmao
apresentava uma hipomobilidade cervical ainda mais desfavoravel que a
dele.

O paciente foi prescrito com antibidtico, antiinflamatério,
analgésico e anti-séptico bucal, sendo-lhe solicitada uma radiografia
panoramica dos maxilares para avaliacdo dos terceiros molares e das
articulacdes témporo-mandibulares.

Por meio dessa radiografia foram evidenciados os terceiros
molares ndo irrompidos, mas ndao se observou sinais de anquilose
articular. Uma faixa radiopaca obliqua na regido dos terceiros molares
esquerdos foi um achado inusitado que levou a solicitagdo de uma
tomografia computadorizada. Através dessa, pdde-se observar a
calcificacdo de toda a por¢do superficial do muisculo masseter esquerdo,
desde o bordo inferior do zigoma até a face lateral do ramo mandibular.
As articulagdes témporo-mandibulares ndo apresentavam imagens
sugestivas de calcificagdo.

De posse dos dados fisicos, anamnésicos e radiograficos do
paciente, chegou-se ao diagnostico de fibrodisplasia ossificante
progressiva.

DISCUSSAO

A fibrodisplasia ossificante progressiva evolui com surtos
esporadicos de ossificagdes ectopicas, afetando um ou varios musculos e
restringindo os movimentos das articulagdes. Pode comprometer a vida
do paciente, por causa de mineralizagdes na musculatura intercostal e
respiratoria (HERFORD; BOYNE, 2003; MEIJ; BECKING; WAAL,
2006).

Nao raramente, as ossificagdes sdo diagnosticadas como tumores e
medidas invasivas, como bidpsias e cirurgias corretivas, sdo adotadas de
forma equivocada, trazendo danos irreparaveis ao paciente. Tamanho € o
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desconhecimento sobre a doenga, que alguns pacientes chegam a ser
submetidos a quimioterapia ou radioterapia acreditando se tratar de cancer
do tecido 6sseo (BRIDGES et al., 1994).

A FOP deve ser prontamente identificada baseando-se na histéria
da doenca, no exame fisico e nos achados radiograficos. O valgismo
observado no paciente apresentado ¢ uma caracteristica que esta presente
j& ao nascimento em 96% dos doentes. As calcificagdes sdo visiveis tanto
nas radiografias planas como nas tomografias computadorizadas, sendo
estas ultimas, juntamente com a cintilografia 6ssea, os exames ndo
invasivos indicados para o diagnostico precoce das ossificagdes e
monitora¢do da progressdo da doenga. Nenhum procedimento invasivo ¢
necessario para se chegar ao diagnostico da FOP (HERFORD; BOYNE,
2003).

No complexo maxilo-facial, ha relatos de ossificagdo do musculo
temporal, pterigoide medial, pterigoide lateral e, mais comumente, do
masseter. Os surtos de mineralizagdo podem acontecer de forma
espontanea ou induzida por pequenos traumas, como anestesia intra-oral e
condutas iatrogénicas (KIM et al., 2002; LUCHETTI et al., 1996;
MANZANO et al., 2007, SAKA; STROPAHL; GUNDLACH, 2002;
TAKASHI et al., 2002; TAKAHASHI; SATO, 1999). No caso em
questdo, o quadro inflamatério cronico (pericoronarite) pode ter atuado
como estimulo para a ossificagdo do feixe superficial do masseter,
levando o paciente a impossibilidade de abrir a boca. E dessa forma que a
maioria das anquiloses se apresenta nessa doenca: extra-capsular, por
ossificacdo dos musculos da mastigagao.

Para aqueles pacientes com necessidade de anestesia geral,
Vashisht e Prosser (2006) recomendam a indu¢@o anestésica com agentes
inalatorios e, quando presente a limitagdo de abertura de boca, o auxilio
de um naso-fibroscopio. Preservar a respiracdo espontidnea durante a
inducdo e intubagdo, bem como evitar traumas durante todo o
procedimento sdo necessidades essenciais.

Até o momento, ndo ha tratamento definitivo para a FOP. Toda
conduta deve ser conservadora, evitando qualquer condi¢do
potencialmente causadora de ossificacdo ectopica. Novas estratégias vém
emergindo para o tratamento da doenga, embora nenhum medicamento
efetivo seja conhecido para a prevengdo ou o tratamento da FOP. Cada
vez mais, estudos tém sido dirigidos para o uso de corticdides,
antiinflamatdérios ndo esteroidais, quelantes, hormdnios, entre outras
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substancias; todas, no entanto, sem nenhuma comprovacao cientifica de
seus efeitos (JUNIOR et al., 2005).

A raridade da doenca aliada a falta de estudos cientificos
esclarecedores e a imprevisibilidade do seu curso, fazem da FOP uma
doenga desafiadora para os profissionais que com ela se deparam,
trazendo muitas dividas acerca de qual medida terapéutica adotar, para
trazer beneficios sem proporcionar danos adicionais. O paciente deve
estar consciente da sua condi¢ao ¢ bem informado, evitando, dessa forma,
qualquer evento deflagrador de novas ossificagoes.

O paciente deverda sempre ser assistido por equipe
multiprofissional e orientado sobre o cunho genético da doenga, uma vez
que 50% dos filhos de portadores da FOP serdo igualmente por ela
afetados. Nesse caso, o irmao do paciente também possuia a condi¢do,
comprovando ser o fator genético expressivo para a doenca.

CONCLUSAO

A orientacao quanto a higiene bucal, o aconselhamento nutricional
e a adocdo de medidas preventivas (aplicacdes de selantes, suplementos
com fluor e bochechos anti-placa bacteriana) sdo agdes fundamentais nos
casos dessa doenca.

Nesse relato apresentado, conseguiu-se a resolucdo da
pericoronarite pela terapéutica medicamentosa. O paciente e sua
responsavel, orientados pela equipe, preferiram ndo realizar qualquer
procedimento invasivo, uma vez que ¢ impossivel prever as
conseqliéncias provocadas pelo trauma cirirgico. O paciente foi
encaminhado para atendimento odontologico preventivo e estd sendo
acompanhado pelo Servico por tempo indeterminado.
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